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R esum en
El presente trabajo tiene por finalidad difundir el caso clínico de 
una displasia ectodérmica anhidrótica con importantes manifesta­
ciones bucales. Esta enfermedad se caracteriza por la ausencia o la 
disminución del pelo, dientes, uñas, glándulas sudoríparas y sebáceas, 
anomalías de la nariz, pabellones auriculares, labios y sistema dentario, 
signos que acompañan a trastornos del sistema nervioso central.
La displasia ectodérmica anhidrótica, se trata de un síndrome he­
redo familiar, transmitido como un rasgo recesivo ligado al cromoso­
ma X, que afecta en el 90% de los casos a los varones. El resto corres­
ponde a mujeres portadoras que presentan sintomatología escasa.
El reconocimiento de las manifestaciones clínicas generales y bu­
cales nos permitirá instituir una conducta terapéutica adecuada.
Palabras clave
Displasia anhidrótica - signos - diagnóstico - caso clínico 
A b s tra c t
The present w ork is presented for describe a clinical case of ec- 
todermic dysplasia anhydrotic with important manifestations in the 
mouth.This disease is characterized by the absence or the decrease 
of the hair,teeth fingernails and sudoripars glands and sebaceous,with 
anomalies of the nose, pavilions headphones and lips that accompany 
of dysfunctions of the central nervous system.Theectodermics dyspla- 
sias anhydrotic is a syndrome inheritto  family,transmitted as a bound 
recessive feature to X  that affects in 90% from the cases to male sex. 
The other is refers to  women thattakes the ¡II, but present few syntoms.
The knowledge of the bucal and general manifestations let us ins- 
titute an appropriate treatment.
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In tro d u c c ió n
La displasia ectodérmica anhidrótica es conside­
rada un síndrome heredo familiar, transmitido como 
un rasgo genético autosómico dominante. Se consi­
dera sinónimos de este síndrome los que se trans­
criben a continuación: Síndrome de Christ-Siemens, 
Síndrome de Christ-Siemens-Touraine, Defecto Ec- 
todérmico Congénito tipo Anhidrótico o Mayor.
M é to d o
El método escogido para esta comunicación es la 
descripción de las manifestaciones cínicas observa­
das en el paciente que se presentó a la consulta por 
lo que consideramos oportuno primero transcribir 
las características comunes de las manifestaciones 
clínicas identificadas por diferentes autores.
Una de las alteraciones que distingue a esta pa­
tología es el desarrollo incompleto o defectuoso 
glandular, detalla David Grinspan I llamada hipopla- 
sia. Como consecuencia de esta se pueden producir 
las siguientes alteraciones: conjuntivitis, estomatitis, 
disfagia, alteraciones del gusto y del olfato, rinitis 
atrófica y ozena, faringitis, ronquera, gran suscepti­
bilidad a las infecciones respiratorias y en ocasiones 
diarrea. Eversole 5. A  nivel ocular se destacan opa­
cidades corneales y cataratas. En este amplio cuadro 
de hipoplasia glandular también se ven afectadas las 
glándulas sudoríparas produciendo una anhidrosis o 
una hipohidrosis, que pueden determinar una into­
lerancia al calor, con trastornos de la termorregula- 
ción y accesos febriles después de realizar ejercicios 
físicos mínimos o ingerir alimentos muy calientes así 
lo afirma David Grinspan 1.2. O tra manifestación clí­
nica es la hipotricosis señalada por Shafer 3 que es 
muy llamativa en cuero cabelludo; incluyendo ade­
más las cejas, barba, axilas y pubis, el pelo es escaso, 
corto, fino y seco según Laskaris 4, pero las pesta­
ñas tienen aspecto de normalidad. Estos pacientes 
presentan rasgos faciales que les son característicos, 
entre las que se destacan frente y mentón promi­
nente, nariz en silla de montar, región geniana con 
escaso desarrollo, labios evertidos y orejas grandes 
aseveran Regezi y Sciubba 6. La piel es blanquecina, 
lisa, seca y arrugada alrededor de los ojos, dando 
un aspecto de envejecimiento prematuro. También 
se ven alteradas las piezas dentarias en cuanto a su 
número y forma; pueden presentar anodontia e h¡-
podontia en incisivos y caninos. Así lo aseguran Me 
Carthy, PY Shklar, G 7.
D e sc rip c ió n  de l caso c lín ico
Se trata de un niño de seis años de edad, cuyos 
padres y dos hermanos son aparentemente sanos. 
Un tío  materno presenta las mismas alteraciones 
por las cuales consultan el niño y la madre.
Las primeras manifestaciones clínicas se remon­
tan al primer año de vida, donde se presentaban 
cuadros febriles a repetición y la falta de piezas den­
tarias acorde con la dentición normal.
A  los cuatro años de edad concurre a la consulta 
estomatológica para que le realizarán los estudios 
correspondientes a fin de determinar las razones 
de la falta de piezas dentarias temporarias y por la 
forma que tenían las escasas piezas erupcionadas, en 
esta oportunidad se efectuó un estudio radiográfico 
corroborando la ausencia de gérmenes dentarios.
También relata la madre que el niño luego de ju­
gar, o de realizar una actividad física necesita mojar­
se porque siente excesivo calor, además refiere que 
en muchas oportunidades se niega a comer debido 
a la dificultad generada por el dolor que presenta en 
la garganta al deglutir, manifiesta también que a par­
t ir  de los dos años de edad el niño comenzó a sufrir 
la perdida del cabello, haciéndose más evidente con 
el paso del tiempo.
Actualmente se observa una facies con la frente 
prominente, depresión nasal, orejas grandes, labio 
superior engrosado (foto N° I), hipotricosis que 
se manifiesta en la cola de las cejas y en el cabello 
que es escaso y fino (foto N° 2). La piel es hipo- 
hidrótica, de aspecto fino y seco. El pabellón auri­
cular izquierdo presenta costras flemáticas (foto 
N° 2) originadas porel rascado producto del pru­
rito que le causa la hipohidrosis, idénticos signos 
se observan en los huecos poplíteos (foto N° 3).
Al examen intraoral se evidencia la hipodontia 
en el maxilar superior presentando solo los incisivos 
centrales y caninos (foto N° 4), estos son conoides y 
frágiles. El maxilar inferior presenta anodontia (foto 
N° 5). Se observa clínicamente el poco desarrollo 
de los maxilares, principalmente en el reborde por 
la falta de las piezas dentarias. Esto genera además
Volumen I | N° I
de la perdida de la dimensión vertical una macera- 
ción en comisuras. La mucosa bucal presenta una 
marcada xerostomía con dificultad en la deglución.
Evaluados los antecedentes y las manifestacio­
nes clínicas y radiográficos observadas se concluyó 
que se trata de una displasia ectodérmica anhi- 
drótica.
Tratamiento
El tratamiento consistió en la instalación de pró­
tesis de acrílico removibles para lograr con esto 
restablecimiento de la función masticatoria para 
que actúe como estímulo de desarrollo de los hue­
sos maxilares; se indicó además buena higiene bucal 
y controles periódicos. Continuamos con el segui­
miento del caso para evaluar los resultados.
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